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KCNE5 (KCNE1L) variants are novel modulator of Brugada syndrome and
idiopathic ventricular fibrillation.












て調べたところ、KCNE5 遺伝子変異保因者は 11 名であり、そのうち男性 3人はすべ
て症候性であったのに対し、女性 8人中 2人（25%）のみ症候性であった。
この KCNE5 は、心筋の再分極に関与する一過性外向きカリウム電流（Ito）を抑制
する。また Ito は BrS との関連が指摘されており、Ito の増加でも BrS を発症すること
が報告されている。男性では Ito の発現が多く、BrSの多い原因とされている。今回同
定した遺伝子変異の機能を解析するため、Ito の構成タンパクである Kv4.3 と KCNE5
を培養細胞に共発現させ、パッチクランプ実験を行った。その結果、WT-KCNE5 は Ito
を抑制したが、Y81H-KCNE5及びD92E/E93X-KCNE5では、Itoを抑制しなかった（XY
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